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Hidrocefalia

¢Qué es la hidrocefalia?

1 término hidrocefalia se deriva de las
palabras griegas “hidro” que significa
aguay “céfalo” que significa cabeza. Como
indica su nombre, es una condicién en la que
la principal caracteristica es la acumulacién
excesiva de liquido en el cerebro. Aunque
la hidrocefalia se conocia antiguamente
como “agua en el cerebro”, el “agua” es en
realidad liquido cefalorraquideo, (LCR)-
un liquido claro que rodea el cerebro y la
médula espinal. La acumulacion excesiva
de liquido cefalorraquideo resulta en la
dilatacién anormal de los espacios en el
cerebro llamados ventriculos. Esta dilatacion
ocasiona una presion potencialmente
perjudicial en los tejidos del cerebro.

El sistema ventricular esta constituido
por cuatro ventriculos conectados por
vias estrechas. Normalmente, el liquido
cefalorraquideo fluye a través de los
ventriculos, sale a cisternas (espacios
cerrados que sirven de reservorios) en

la base del cerebro, bana la superficie del
cerebro y la médula espinal y, luego, es
absorbido en la corriente sanguinea.



El liquido cefalorraquideo tiene tres
funciones vitales importantes: 1) mantener
flotante el tejido cerebral, actuando como
colchoén o amortiguador; 2) servir de vehiculo
para transportar los nutrientes al cerebro

y eliminar los desechos; y 3) fluir entre el
craneo y la espina dorsal para compensar
por los cambios en el volumen de sangre
intracraneal (la cantidad de sangre dentro

del cerebro).

El equilibrio entre la produccion y la
absorcion de liquido cefalorraquideo es de
vital importancia. En condiciones ideales,
el liquido es casi totalmente absorbido

en la corriente sanguinea a medida que
circula. Sin embargo, hay circunstancias
que, cuando se hallan presentes, impediran
o perturbaran la produccion de liquido
cefalorraquideo o que inhibiran su flujo
normal. Cuando se perturba este equilibrio,
resulta la hidrocefalia.

éCudles son los distintos tipos de
hidrocefalia?

La hidrocefalia puede ser congénita o
adquirida. La hidrocefalia congénita se halla
presente al nacer y puede ser ocasionada por
influencias ambientales durante el desarrollo
del feto o por predisposicion genética. La
hidrocefalia adquirida se desarrolla en

el momento del nacimiento o en un punto
después. Este tipo de hidrocefalia puede
afectar a las personas de todas las edades

y puede ser ocasionado por una lesion o

una enfermedad.



La hidrocefalia también puede ser
comunicante o no comunicante. La hidrocefalia
comunicante ocurre cuando el flujo del
liquido cefalorraquideo se ve bloqueado
después de salir de los ventriculos. Esta
forma se denomina comunicante porque el
liquido cefalorraquideo aun puede fluir entre
los ventriculos, que permanecen abiertos.

La hidrocefalia no comunicante -llamada
también hidrocefalia “obstructiva”- ocurre
cuando el flujo del liquido cefalorraquideo

se ve bloqueado a lo largo de una o mas

de las vias estrechas que conectan los
ventriculos. Una de las causas mas comunes
de hidrocefalia es la “estenosis acuaductal”.
En este caso, la hidrocefalia resulta de una
estrechez del acueducto de Silvio, un
pequeno conducto entre el terceroy

cuarto ventriculo en la mitad del cerebro.

Hay dos formas mas de hidrocefalia que
no encajan claramente en las categorias
descritas mas arriba y que afectan
principalmente a los adultos: la hidrocefalia
ex vacuo y la hidrocefalia de presion normal.

La hidrocefalia ex vacuo ocurre cuando hay
dano en el cerebro ocasionado por un ataque
cerebral (stroke) o una lesién traumatica.

En estos casos, puede haber una verdadera
contraccion (atrofia o emaciacion) del tejido
cerebral. La hidrocefalia de presién normal
ocurre comunmente en las personas ancianas
y esta caracterizada por muchos de los mismos
sintomas asociados con otras condiciones

que ocurren mas a menudo en los ancianos,
tales como pérdida de memoria, demencia,

trastorno patolégico al andar, incontinencia



urinaria y una reduccion general de la

actividad normal del diario vivir.

¢Quién contrae la hidrocefalia?

L os datos sobre incidencia y prevalencia
son dificiles de establecer ya que no

hay un registro nacional o base de datos de
las personas que tienen hidrocefalia y los
trastornos estrechamente asociados a esta
enfermedad; sin embargo, se cree que la
hidrocefalia afecta a uno de cada 500 nifios.
En la actualidad, la mayoria de estos casos se
diagnostican prenatalmente, en el momento
del nacimiento o en los primeros anos de

la ninez. Los adelantos en la tecnologia de
imagenes diagnosticas permiten diagndsticos
mas exactos en las personas que tienen
presentaciones atipicas, incluyendo a los
adultos con condiciones tales como

la hidrocefalia de presiéon normal.

¢Qué ocasiona la hidrocefalia?

L as causas de hidrocefalia no son todas
bien comprendidas. La hidrocefalia
puede resultar de herencia genética (estenosis
acuaductal) o de trastornos de desarrollo
tales como los asociados con defectos en

el tubo neural, incluida la espina bifida y

el encefalocele. Otras causas posibles son
complicaciones del nacimiento prematuro,
tales como una hemorragia intraventricular,
enfermedades como la meningitis, tumores,
lesion traumatica a la cabeza o hemorragia
subaracnoide que bloquea la salida de los
ventriculos a las cisternas y elimina las

propias cisternas.



¢Cudles son los sintomas?

os sintomas de la hidrocefalia varian con
L!a edad, la progresion de la enfermedad y
las diferencias individuales en la tolerancia
de la enfermedad. Por ejemplo, la capacidad
de un nifo de tolerar la presion del liquido
cefalorraquideo difiere de la de un adulto.
El craneo del nino puede expandirse para
alojar el aumento del liquido cefalorraquideo
debido a que las suturas (las juntas fibrosas
que conectan los huesos del craneo) no se
han cerrado todavia.

En la infancia, la indicacién mas evidente

de la hidrocefalia es tipicamente el rapido
aumento de la circunferencia de la cabeza o
un tamano de la cabeza extraordinariamente
grande. Otros sintomas pueden incluir
vomitos, suefo, irritabilidad, desvio de los
ojos hacia abajo (llamado también “puesta
de sol”) y convulsiones.

Ninos mayores y adultos pueden
experimentar sintomas diferentes debido

a que su craneo no puede expandirse para
alojar el aumento del liquido cefalorraquideo.
Los sintomas pueden incluir dolores de
cabeza seguidos de vomitos, nauseas,

vision borrosa o doble, desvio de los ojos
hacia abajo, problemas con el equilibrio,
coordinacion deficiente, trastornos de la
marcha, incontinencia urinaria, reduccion

o pérdida de evolucion en el desarrollo,
letargo, somnolencia, irritabilidad, u otros
cambios en la personalidad o el conocimiento,
incluida la pérdida de la memoria.



Los sintomas descritos en esta seccion estan
relacionados con las formas mas tipicas en las
que se manifiesta la hidrocefalia progresiva;
sin embargo, es importante recordar que

los sintomas varian notablemente de una

persona a otra.

¢Como se diagnostica la hidrocefalia?

L a hidrocefalia se diagnostica mediante
una evaluacion neurolégica clinica y
mediante el uso de técnicas de imagenes
craneales tales como la ultrasonografia, la
tomografia computarizada (CT), las imagenes
de resonancia magnética (MRI) o técnicas
de vigilancia de la presion. Un médico
selecciona la herramienta diagndstica
apropiada tomando como base la edad,

la presentacion clinica del paciente, y

la presencia de otras anormalidades
conocidas o sospechadas del cerebro o

la médula espinal.

éCudl es el tratamiento actual?

a hidrocefalia se trata con mas frecuencia

mediante la colocacion quirurgica de un
sistema de derivacion. Este sistema desvia el
flujo del liquido cefalorraquideo de un lugar
dentro del sistema nervioso central a otra
zona del cuerpo donde pueda ser absorbido
como parte del proceso circulatorio.

Una derivacion es un tubo silastico flexible
pero robusto. Un sistema de derivacion
consiste en el tubo, un catéter y una valvula.
Un extremo del catéter se coloca en el
sistema nervioso central —las mas de las

veces dentro del ventriculo en el interior



del cerebro, pero, también, puede ser colocado
dentro de un quiste o de un lugar cercano a la
médula espinal. El otro extremo del catéter
se coloca normalmente dentro de la cavidad
peritoneal (abdominal), pero también puede
colocarse en otros lugares dentro del cuerpo,
tales como en una camara del corazén o en
una cavidad en el pulmén donde el liquido
cefalorraquideo puede drenar y ser absorbido.
Una valvula situada a lo largo del catéter
mantiene el flujo en una direccién y regula la
cantidad de flujo del liquido cefalorraquideo.

Un namero limitado de pacientes pueden

ser tratados con un procedimiento distinto
Ilamado tercera ventriculostomia. Con

este procedimiento, un neuroendoscopio —
camara pequena disefiada para visualizar
areas quirurgicas reducidas y de dificil
acceso- permite a un médico ver la superficie
ventricular utilizando la tecnologia de fibra
optica. El neuroendoscopio se guia en posicion
de forma que pueda efectuarse un pequeno
orificio en la base del tercer ventriculo,
permitiendo al liquido cefalorraquideo

pasar la obstruccion y fluir hacia el lugar

de reabsorcion alrededor de la superficie

del cerebro.

éCudles son las posibles complicaciones
de un sistema de derivacion?

L os sistemas de derivacion son dispositivos
imperfectos. Las complicaciones pueden
incluir la falla mecdanica, infecciones,
obstrucciones y la necesidad de prolongar

o reemplazar el catéter. Por lo general,

los sistemas de derivacion requieren el

monitoreo y el seguimiento médico regular.



Cuando ocurren complicaciones, podria
ser necesaria la cirugia subsiguiente para
reemplazar la parte defectuosa o todo el
sistema de derivacion.

Algunas complicaciones pueden llevar a otros
problemas tales como drenaje excesivo o
drenaje insuficiente. El drenaje excesivo se
produce cuando la derivacién permite que el
LCR drene de los ventriculos con mas rapidez
que aquella a la que se produce. Este drenaje
excesivo puede hacer que los ventriculos

se colapsen, rompiendo vasos sanguineos y
ocasionando dolor de cabeza, hemorragia
(hematoma subdural) o ventriculos hendidos
(sindrome de ventriculos hendidos). Se
produce drenaje insuficiente cuando el

LCR no se retira con suficiente rapidez y

los sintomas de la hidrocefalia vuelven a
aparecer. El drenaje excesivo y el drenaje
insuficiente de LCR se tratan ajustando

la presion del drenaje de la valvula de
derivacion; si la derivacion tiene una valvula
de presion ajustable estos cambios pueden
hacerse colocando un iman especial en el
cuero cabelludo sobre la valvula. Ademas

de los sintomas comunes de la hidrocefalia,
las infecciones de una derivacién pueden
producir también sintomas tales como fiebre
de bajo grado, dolor en los musculos del cuello
o los hombros y enrojecimiento o sensibilidad
a lo largo del conducto de derivacion. Cuando
hay razon para sospechar que un sistema

de derivacion no esta funcionando de forma
apropiada (por ejemplo, si vuelven a aparecer
los sintomas de la hidrocefalia), debera

buscarse atenciéon médica inmediatamente.



&Cudl es el pronéstico de la hidrocefalia?

E 1 pronéstico para los pacientes a los que
se les ha diagnosticado hidrocefalia

es dificil de vaticinar, aunque hay alguna
correlacion entre la causa especifica de la
hidrocefalia y el resultado de la condicién
El pronoéstico se complica aun mas debido

a la presencia de trastornos asociados, la
oportunidad del diagnéstico y el éxito del
tratamiento. No se ha comprendido bien

el grado en el que la descompresion (el
alivio de la presion o incremento del liquido
cefalorraquideo) después de una cirugia

de derivacion pueda reducir o invertir

el dafio del cerebro.

Las personas afectadas y sus familias
deberian estar conscientes de que la
hidrocefalia presenta riesgos para el
desarrollo tanto cognoscitivo como fisico.

Sin embargo, muchos ninos a los que se les

ha diagnosticado el trastorno se benefician
de terapias de rehabilitacion e intervenciones
educativas que les ayuda a llevar una vida
normal con pocas limitaciones. El tratamiento
mediante un equipo interdisciplinario de
profesionales médicos, especialistas en
rehabilitacién y expertos educativos es

vital para un resultado positivo.

El tratamiento de los pacientes con
hidrocefalia salva y sostiene la vida del
paciente. Si se deja sin tratar, la hidrocefalia
progresiva, con raras excepciones, es mortal.



¢Qué investigacion se esta realizando?
Dentro del gobierno federal, la principal

instituciéon de apoyo a la investigacion
sobre la hidrocefalia es el National Institute
of Neurological Disorders and Stroke (NINDS
por su sigla en inglés). NINDS, parte de los
Institutos Nacionales de Salud (NIH por su
sigla en inglés), es responsable de apoyar y
realizar investigacion sobre el cerebro y el
sistema nervioso central. NINDS realiza una
serie de investigaciones en sus laboratorios
en NIH y también apoya la investigacion
mediante aportaciones financieras a
importantes instituciones médicas en
todo el pais.

Un estudio apoyado por NINDS examina

el desarrollo cognoscitivo, los resultados
académicos y el ajuste de comportamiento en
los nifios con hidrocefalia. Los investigadores
esperan que este estudio arroje nueva luz
sobre la influencia de la hidrocefalia en

el desarrollo, asi como la cuestion mas
general del efecto de lesiones tempranas

en el cerebro.

Otro estudio apoyado por NINDS examina
un sistema de valvulas de autoajuste y no
obstructivo. La meta de este estudio consiste
en crear un sistema de valvulas que pueda
reducir el nimero de revisiones del sistema
de derivacion entre las personas que

sufren hidrocefalia.

NINDS también lleva a cabo y apoya una
amplia gama de estudios fundamentales que
exploran los mecanismos complejos

del desarrollo normal del cerebro.
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El conocimiento obtenido de estos estudios
proporciona la base para comprender coémo
puede fallar este proceso y, por tanto, ofrece
la esperanza de nuevos medios para tratar

y prevenir los trastornos cerebrales de
desarrollo, tales como la hidrocefalia.

La Red de Investigacion Clinica de
Hidrocefalia (HCRN, www.hcrn.org) es

un esfuerzo de investigacion colaborativo
multicéntrico que fue confirmado del
primer taller de NIH sobre hidrocefalia.
NINDS patrocina el trabajo de HCRN por
medio del proceso de Challenge Grant para
avanzar sus estudios. HCRN consiste en
siete centros pediatricos que agrupan a su
poblacion de pacientes hidrocefalicos para
estudiar mas rapidamente el potencial de
tratamientos mejorados. HCRN realiza
estudios multiples y simultaneos en todos
sus centros y mantiene un registro sustancial
de pacientes y procedimientos.

¢Donde puedo obtener mas informacion?

Para obtener informacion sobre programas
de investigacion patrocinados por el NINDS,
contacte a la Unidad de Recursos Neuroldogicos
del Instituto y la Red de Informaciéon (BRAIN

por su sigla en inglés) en:

BRAIN

P.0. Box 5801

Bethesda, Maryland 20824
301-496-5751

800-352-9424

www.ninds.nih.gov
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http://www.hcrn.org
http://www.ninds.nih.gov/

También se dispone de informacién de las

siguientes organizaciones:

Hydrocephalus Association
4340 East-West Highway
Suite 905

Bethesda, MD 20814-4447
301-202-3811

888-598-3789
www.hydroassoc.org

National Hydrocephalus Foundation
12413 Centralia Road

Lakewood, CA 90715-1653
562-924-6666

http://nhfonline.org

Pediatric Hydrocephalus Foundation, Inc.
10 Main Street, Suite 335

Woodbridge, NJ 07095

732-634-1283
www.hydrocephaluskids.org
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